
 
 
 
İNTRAHEPATİK SAFRAYOLLARI HASTALIKLARI 

  Sekonder biliyer siroz Primer biliyer siroz Primer sklerozan kolantit 

  
Etyoloji 

Ekstrahepatik safra yolları 
obstrüksiyonları: 
• Biliyer atrezi 
• Safra taşları 
• Safra yolları darlıkları 
• Pankreas başı karsinomu 

 Otoimmunite olasılığı  Otoimmunite olasılığı 
%50-70 kolitle birlikte 

  
Klinik 
bulgular 

Cinsiyet ayrımı yok 
Kaşıntısız 
İkter  
Hepatosplenomegali  
Koyu idrar-akolik dışkı 

Kadınlarda 6x 
Öteki bulgular Sekonder biliyer 
sirozdaki gibi 
Başlangıcı çok sessiz 

Erkeklerde 2x 
Başlangıcı çok sessiz 
 
Öteki bulgular Sekonder biliyer 
sirozdaki gibi 

  
Lab 
bulguları 

Konjuge hiperbilirubinemi 
Serum düzeyleri yüksek: 
• Alkalin fosfataz 
• Safra asidleri 
• Kolesterol 

Sekonder biliyer siroz gibi 
Ek olarak serum IgM 
otoantikorları (özellikle M2 tipi 
antimitokondrial antikor-AMA) 

Sekonder biliyer siroz bulgularına 
ek olarak serum IgM düzeyi 
yüksek (hipergammaglobulinemi) 

  
Patoloji  

• Safra stazı (belirgin) 

• Safra yolları proliferasyonu 

• Safra yollarını kuşatan 
nötrofiller 

• Periportal alanlarda ödem 

Safra yolları çevresinde 
granülomlar 
Bunu kuşatan yoğun lenfositler 
Safra yolları yıkımı 

Safra duktusları çevresinde güçlü 
fibrozis 
Ekstrahepatik ve intrahepatik 
safra yollarında segmental stenoz 
bulguları 

Sonuç  Siroz  Siroz  Siroz  

  


